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CASO CLIiNICO

Pénfigo vulgar neonatal: reporte de un caso

clinico

Case report of neonatal pemphigus vulgaris
Relato de caso de pénfigo vulgar neonatal

Ana Caillabet!, Catherin Gonzalez?, Leandro Lucas?, Guillermo Pose*

Resumen

Resumo

El pénfigo es una enfermedad autoinmune poco
frecuente que afecta piel y mucosas. La lesion
fundamental es la flictena debida a la acantolisis por el
depdsito de anticuerpos IgG contra glicoproteinas de los
desmosomas. En el neonato esta afectacion se atribuye
al pasaje pasivo de anticuerpos (IgG) maternos a través
de la placenta. El pénfigo vulgar y foliaceo son los
subtipos mas frecuentes en el recién nacido (RN). Se
reporta el caso de un RN con pénfigo vulgar neonatal,
que evoluciona a la remisiéon completa de las lesiones
ampollares, sin mediar tratamiento inmunosupresor.

Palabras clave: Pénfigo

Summary

Pemphigus is a rare autoimmune disease that affects skin
and mucous membranes. The main lesions result from
acantholysis caused by IgG antibody deposits on the
desmosomes’ glycoproteins. In newborns, it is caused by
the passive passage of maternal antibodies (IgG) through
the placenta. The most frequent pemphigus subtypes in
newborns are pemphigus vulgaris and foliaceus. This is a
case report of a neonatal pemphigus vulgaris, which
evolved to a full remission of the bullous lesions, without
the need immunosuppressive treatment.

Key words: Pemphigus

O pénfigo é uma doenga autoimune rara que afeta a pele
e as membranas mucosas. A principais lesées sao
bolhas causada pela acantélise resultado dos depdsitos
de anticorpos IgG nas glicoproteinas dos desmossomos.
Em recém-nascidos, é causado pela passagem passiva
de anticorpos maternos (IgG) através da placenta. Os
subtipos de pénfigo mais frequentes em recém-nascidos
sdo pénfigo vulgar e foliaceo. Este é um relato de caso
de um pénfigo vulgar neonatal, que evoluiu para uma
remiss&o completa das lesées bolhosas, sem a
necessidade de tratamento imunossupressor.

Palavras chave: Pénfigo

Introduccion

El pénfigo es una enfermedad autoinmune de piel y mu-
cosas con una incidencia que varia de 0,5 a 3,2 casos
por 100.000 habitantes y por afio. Existen varios tipos,
siendo el pénfigo vulgar el de evolucion mas severa.
Respecto a la clinica, el pénfigo vulgar se caracteriza
generalmente por ampollas superficiales en la piel y en
la mucosa oral"™.

Estas ampollas flacidas y las erosiones son causadas
por la presencia de autoanticuerpos que actiian contra
componentes epidérmicos, como la desmogleina
(DSQ). Es poco frecuente en la poblacion pediatrica.

La evolucion de esta patologia se caracteriza por pe-
riodos de alternancia entre empujes y remisiones, por lo
que se pueden observar flictenas y piel sana concomi-
tantemente'*”.
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La lesion histologica mas caracteristica es la acantoli-
sis, generando flictenas intraepidérmicas. El diagndstico es
clinico, anatomopatologico e inmunologico, de manera
que los resultados de la biopsia de la piel comprometida y
de la inmunofluorescencia o analisis enzima-ligado del in-
munosorbente (ELISA) evidencian el deposito intraepi-
dérmico de inmunoglobulinas (IgG) de tipo 1 y 4“°.

Este estudio revela el caracteristico patron en “panal
de abejas”, por el depdsito de autoanticuerpos del tipo
IgG en el espacio intercelular. Estos anticuerpos actuan
en contra de la desmogleina 3 (glicoproteina de mem-
brana presente en los desmosomas).

El tratamiento del pénfigo vulgar generalmente se
basa en ¢l uso de altas dosis de corticoesteroides, como
prednisona, y en ocasiones inmunosupresores (metrote-
xato, ciclofosfamida y mofetil micofenolato).

Pénfigo y embarazo

La ocurrencia de esta enfermedad autoinmune en el em-
barazo es extremadamente rara. Tiene un riesgo de
aborto de 14% a 27%, aunque este valor posiblemente
esté sesgado®”.

La via de eleccidn para la finalizacion del embarazo
es el parto vaginal a menos que exista contraindicacion
por otras causas obstétricas.

La lactancia materna no esta contraindicada pese a
que existan lesiones locales y con ello cierto riesgo de
transmisién de anticuerpos al RN®).

Pénfigo en el recién nacido

El pénfigo vulgar es causante de patologia neonatal en
forma mas frecuente que otros subtipos. Su etiopatoge-
nia se atribuye al pasaje de anticuerpos (IgG) maternos
a través de la placenta'”.

El pasaje transplacentario de fracciones de la sustan-
cia intercelular materna podrian reactivar los anticuer-
pos fetales tipo IgG, generando las manifestaciones cli-
nicas de pénfigo vulgar neonatal. Estas lesiones ampo-
llares remiten generalmente entre la segunda y sexta se-
mana de vida, no requiriendo terapia con corticoides.

No existen reportes de nuevas lesiones una vez pro-
ducido el nacimiento™.

El pénfigo neonatal ocurre en 30% a 45% en hijos de
madres portadoras.

Se reporta el caso de un RN con pénfigo vulgar neo-
natal que evoluciona a la remision completa de las lesio-
nes ampollares, sin mediar tratamiento inmunosupresor.

Objetivo

Discutir el caso clinico de un paciente portador de lesio-
nes de piel compatibles con pénfigo vulgar neonatal.
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Figura 1. Lesiones caracteristicas de pénfigo vulgar
neonatal.

Caso clinico

Madre de 26 aios, grupo AB Rh+, con antecedente de
sifilis en segundo embarazo, tratada correctamente con
criterios de curacion, al igual que su pareja. Pénfigo
vulgar diagnosticado hace cinco afios por biopsia de
piel, en tratamiento con corticoides.

RN producto de tercer embarazo, presenta lesiones en
piel compatibles con pénfigo vulgar neonatal que requiere
ingreso a CTI, con buena evolucion.

Cursando cuarta gestacion de 38 semanas, presenta
rotura espontanea de membranas, por lo que se coordina
operacion cesarea, por tricesareada anterior.

Se recibe RN de sexo femenino, vigorosa, peso
2.640 g, adecuada a la edad gestacional. Del examen fi-
sico se destacan lesiones ampollares rotas con base eri-
tematosa en cuello, cuero cabelludo, tronco, vulva y
sector sacro, donde presenta lesion en sacabocado. Sin
dificultad respiratoria, examen cardiovascular normal.
Ingresa a CTI, se realiza tratamiento topico con aposi-
tos antisépticos hidrosolubles, mupirocina y lavados
con borato de sodio. Presenta una buena evolucion con
mejoria completa de las lesiones (figuras 1y 2).

Discusion
Se reporta el caso de un RN con pénfigo neonatal, ba-
sandose para este diagnostico en los antecedentes ma-
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Figura 2. Lesiones evolucionadas a los siete dias de

pénfigo neonatal.

ternos y de una hermana con las mismas lesiones al mo-
mento del nacimiento. Ante la sospecha diagnoéstica de
pénfigo neonatal, el tratamiento debe ser de soporte, es-
perando regresion completa de las lesiones aproxima-
damente luego de tres semanas' >,

El pénfigo neonatal es una enfermedad transitoria
que es secundaria a la transmision pasiva de anticuerpos
maternos a través de la placenta, por lo que no se justifi-
ca el uso de corticoesterorides (tratamiento realizado en
el adulto y en otras edades pediatricas) dado su efecto in-
munosupresor. Por otra parte, el tratamiento con anti-
bidticos empiricos esta descrito ante la sospecha de le-
siones bullares infecciosas, siendo un diagndstico dife-
rencial importante del pénfigo.

En la etapa neonatal se pueden presentar varias der-
matosis, las cuales difieren sustancialmente en etiolo-
gia, tratamiento y evolucion, por lo que es muy impor-
tante realizar un diagnostico oportuno.

En este paciente, el tratamiento de soporte y cuida-
dos de las lesiones con el fin de evitar la infeccion secun-
daria fueron eficaces'®.

Cabe sefialar que aunque una biopsia sella el diag-
nostico de la enfermedad, en este paciente no se realizo

debido a los antecedentes maternos y familiares de pri-
mer grado (hermana), asi como la satisfactoria evolu-
cion clinica que presentd, coincidiendo con los pocos
casos publicados en la literatura.

Conclusiones

El reporte de casos de pénfigo vulgar neonatal es muy
escaso.

Los antecedentes maternos apoyan el diagnostico.

Esta enfermedad presenta un curso benigno y autoli-
mitado, generalmente sin complicaciones a largo plazo.

Eldiagnostico diferencial debe hacerse con todos los
procesos cutaneos cuya lesion elemental sea laampolla.

El conocimiento acerca de esta enfermedad permite
el diagnostico precoz, que dada la forma de presentacion
puede llevar a tratamientos innecesarios**”.

Se considera de suma importancia recabar los ante-
cedentes maternos previo al nacimiento, lo que permite
sospechar esta patologia y preparar una adecuada recep-
cion del RN con el cuidado necesario de las eventuales
lesiones de piel.
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